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桡神经神经脂肪瘤病 1例并文献学习

王博博　杨 洁

甘肃省人民医院　甘肃兰州　730000

摘　要：康某，男，33 岁，主诉右手手指背伸无力 5 年；超声考虑桡神经脂肪纤维瘤性错构瘤；术中探查及术后病理证实。

神经脂肪纤维瘤性错构瘤，2013 年世界卫生组织统一归为神经脂肪瘤病，常见于儿童、青少年，手部易患，最常累及正中神经；

病因不明，有典型的声像图特征，需要与神经来源肿瘤及引起巨指（趾）畸形的相关疾病鉴别。
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1 病史资料

康某，男，33 岁，主诉右手手指背伸无力 5 年。患者

自诉 5 年前无明显诱因出现右手手指背伸无力感，起初症状

较轻，对生活无明显影响，后症状逐渐加重，以右手拇指、

示指为著。专科检查：右侧腕关节未见明显畸形，主动活动

轻度受限；右腕关节、掌指关节背伸运动受限（图 1），拇

指背伸运动受限。肌电图提示：右侧桡神经运动传导潜伏期

远、近端均延长，传导速度减慢。超声所见（图 2.3）：右

侧桡神经深浅支分叉后约 30mm 处均呈瘤样增粗，层次结构

不清，周边可见血流信号，浅支范围约 80x5.6mm，深支范

围约 27.3x5.0mm。 提示：右侧桡神经深浅支分叉后 30mm

处均呈瘤样增粗，考虑神经脂肪纤维瘤性错构瘤。该患者行

神经松解粘连手术，清理神经外膜包裹的脂肪组织；术中（图

4）见右侧桡神经主干到浅支和深支约 3cm 处起始处见深浅

支增粗、束支粘连。术后病理：（桡神经束）送检组织镜下

为纤维脂肪组织，边缘可见少许横纹肌；其间可见一些厚薄

不等的、伴扩张、充血及出血血管。

图 1  患者腕关节背伸无力，无法上抬，表现为“垂腕症”。

图 2.3  桡神经深浅支声像图：神经弥漫性肿胀增粗，回声增高，层

次结构不清。（图 1：长轴；图 2：短轴）

图 4  术中大体所见：受累神经明显增粗变形，外包裹灰黄色脂肪

组织
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2 讨论

（1）概述：神经脂肪纤维瘤性错构瘤，又称神经纤维

脂肪瘤病、神经纤维脂肪瘤 [1]、神经内脂肪瘤 [2]，2013 年世

界卫生组织统一归为神经脂肪瘤病 [3]。是一种少见病变，是

纤维脂肪组织对神经及其分支的逐渐渗透，浸润到神经束膜

和神经外膜，导致受累神经梭状膨大 [4]。常见于儿童、青少

年，最常累及正中神经 [5、6]，桡神经 [7] 和尺神经 [8] 也可受累 ;

其他偶尔累及的有腓总神经、坐骨神经、指（趾）神经 [9] 等。

表现为缓慢生长的肿块 [9-11], 伴或不伴感觉和运动障碍 [5、

7]，部分可伴腕管综合征 [12], 部分伴巨指（趾）畸形 [13]，或

表现为大规模的软组织过度生长。症状和体征通常是长期存

在的，大多在数年之后才因无痛性肿块就医。该病多为单侧

发生，偶见双侧 [12]。

（2）病因：神经异常生长的原因仍然未知 [14]。一些人

认为是先天性、发育性的 [13]，而另一些人则认为神经刺激

或创伤等因素引起的后天反应性过程 [15]。真正的病因可能

是两者的结合，潜在的先天性易感性加上后天的创伤或刺

激，诱发了这种肿瘤的形成。

（3）超声特征：MRI 和高频超声能够清晰显示它的特征，

是首选的诊断方式，不建议进行活检 [16]。超声声像图特征：

神经明显增粗，呈膨胀性生长，内可见分布不均的条状低回

声神经纤维和高回声脂肪组织相间，长轴呈“电缆状”或“意

大利面”征，短轴表现为点状低回声和强回声相间，呈“莲

藕状”。

（4）鉴别：首先需要与神经脂肪病变鉴别，包括神经

内脂肪瘤、神经外脂肪瘤 [17]。神经内脂肪瘤是发生在神经

外膜内的包裹良好的脂肪团；神经外脂肪瘤是位于神经外膜

外的脂肪性病变，二者神经束间均无脂肪穿插。此外需要和

神经来源的其他非脂肪性肿瘤鉴别，如神经鞘瘤、神经血管

瘤等。神经鞘瘤超声表现为实性低回声肿物，有包膜，沿神

经长轴生长，偏心，可伴囊性变或钙化；神经血管瘤神经明

显增粗，神经束间可见较宽的条状液性暗区，CDFI 可见低

速血流信号，多为静脉频谱。如果患者的首发症状是巨指

（趾）畸形，或大规模的软组织过度生长，还需要与其他引

起巨指（趾）畸形及软组织过度生长的的疾病鉴别，如神经

纤维瘤病、血管瘤病、淋巴管瘤病、K-T 综合征、马夫西综

合征等。神经纤维瘤病多有家族史，全身皮肤伴牛奶咖啡斑；

血管瘤病临床上诊断为可触及的杂音；淋巴血管瘤病临床上

表现为弥漫性肿胀和凹陷性水肿；K-T 综合征临床表现为肢

体肥厚、皮肤血管瘤、静脉曲张、皮肤葡萄酒色斑，影像学

检查可发现动脉发育不良、动静脉瘘或静脉曲张 [4]；马夫西

综合征是由软组织多发血管瘤和多发内生软骨瘤组成，多见

于指骨和长骨 [18]。

（5）治疗和预后：因为增生的纤维脂肪组织与神经束

混合在一起，病变不能真正完全切除而不牺牲受累神经，因

此不建议完全切除受累神经。有研究认为年轻人应该仅通过

观察来治疗，因为这些病变可能是自限性的。随着时间的推

移，肿瘤的大小会自然减小 [19]。

3 总结

本病例与文献报道相比，声像图并未表现为典型的“莲

藕”征象。原因可能是桡神经本身纤细，位置相对较深，

加之设备分辨率的影响，正常桡神经筛网状结构并不典型，

仅表现为低回声结构，因此该病例仅表现为神经弥漫肿胀增

粗，横截面积增大，回声稍增高，正常神经束与神经束间浸

润的纤维脂肪组织回声接近。本病例是我院见到的第一例神

经脂肪瘤病病例，临床医生术中进行了神经松解粘连，清除

神经外膜大量的脂肪组织，并没有损伤神经纤维，术后患

者背伸能力较前略有增加，术后 3 年电话随访得知患者临床

症状无明显变化，无缓解，亦无恶化。由于该病的罕见性，

大部分研究都以个案报道或者少数病例为主，准确的流行病

学、病因学和最佳管理策略仍然知之甚少。正确诊断对不熟

悉该病的人更具挑战性。因此，作为超声医生通过典型声像

图特征，能够做到准确诊断该疾病；作为临床医生知道该病

的特点，避免盲目的手术切除，根据患者的年龄、症状、体征、

受累神经及病变范围制定最佳的个体化治疗方案，从而最终

使患者收益。
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